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ﻣﻘﺪﻣﻪ     
    آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ، ﺷﺎﯾﻊﺗﺮﯾﻦ ﺷﮑﻞ آﻧﻤﯽ آﭘﻼﺳﺘﯿﮏ ارﺛﯽ اﺳـﺖ 
ﮐـﻪ ﺑـﺎ 3 وﯾـﮋﮔـﯽ، ﻧﺎرﺳــﺎﯾﯽ ﭘﯿﺶروﻧــﺪه ﻣﻐــﺰ اﺳــﺘﺨﻮان، 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﻣﺎدرزادی و اﺳﺘﻌﺪاد اﺑﺘﻼ ﺑﻪ ﺑﺪﺧﯿﻤﯽ ﻣﺸﺨﺺ  
 
 
 
 
 
 
 
 
ﻣﯽﺷﻮد. از ﺳﺎل 7291 ﮐـﻪ ﺑـﺮای ﻧﺨﺴـﺘﯿﻦ ﺑـﺎر اﯾـﻦ ﺑﯿﻤـﺎری 
ﺗﻮﺳـﻂ ﻓـﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﭘﺰﺷـﮏ ﺳﻮﺋﯿﺴـﯽ ﮐﻮدﮐـﺎن ﺗﻮﺻﯿـﻒ ﺷــﺪ، 
ﺗﺎﮐﻨﻮن ﺗﻨﻬﺎ 009 ﻣﻮرد از آن ﮔﺰارش ﺷﺪه اﺳﺖ.  
 
 
 
ﭼﮑﯿﺪه  
    آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ، ﺷﺎﯾﻊﺗﺮﯾﻦ ﺷﮑﻞ آﻧﻤ ــﯽ آﭘﻼﺳـﺘﯿﮏ ارﺛـﯽ اﺳـﺖ ﮐـﻪ ﺑـﺎ ﻧﺎرﺳـﺎﯾﯽ ﭘﯿﺶروﻧـﺪه ﻣﻐـﺰ اﺳـﺘﺨﻮان،
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﻣﺎدرزادی و اﺳﺘﻌﺪاد اﺑﺘﻼ ﺑﻪ ﺑﺪﺧﯿﻤﯽ ﻣﺸﺨﺺ ﻣﯽﺷﻮد. ﺷﺎﯾﻊﺗﺮﯾﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری در آنﻫﺎ ﺑﻪ ﺗﺮﺗﯿـﺐ
ﺷﯿﻮع ﻋﺒﺎرت اﺳﺖ از: ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی اﺳﮑﻠﺘﯽ، ﭘﯿﮕﻤﺎﻧﺘﺎﺳﯿﻮن ﭘﻮﺳﺘﯽ، ﮐﻮﺗﺎﻫﯽ ﻗﺪ، ﻣﯿﮑﺮوﺳﻔﺎﻟﯽ، اﺧﺘﻼﻻت ﮐﻠﯿﻮی
و دﺳﺘﮕﺎه ﺗﻨﺎﺳﻠﯽ. ﻋﻮارض اﯾﻦ ﺑﯿﻤﺎری ﺷﺎﻣﻞ ﻟﻮﮐﻤﯽ)ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻧﻘﺺ در ﺗﺮﻣﯿﻢ AND ﮐﻪ در ﺣﺪود 01% ﺑﯿﻤ ــﺎران
دﯾﺪه ﻣﯽﺷﻮد(، ﺗﻮﻣﻮرﻫﺎی ﮐﺒﺪی)در 5% آنﻫﺎ( و ﺳﺮﻃﺎنﻫﺎی دﯾﮕﺮ)در 5% ﻣﻮارد( اﺳﺖ. در اﯾﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌــﻪ، ﻋـﻼوه
ﺑﺮ ﺑﺮرﺳﯽ ﺑﺎﻟﯿﻨﯽ و رادﯾﻮﻟﻮژﯾﮏ ﮐﻮدﮐﺎن ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ، ﻣﯿﺰان ﺑﻘ ــﺎ و ﻋﻮاﻣـﻞ ﻣﻮﺛـﺮ ﺑـﺮ آن و ﻋـﻮارض
ﻧﺎﺷﯽ از ﺑﯿﻤﺎری ﻧﯿﺰ ﺗﻌﯿﯿﻦ ﮔﺮدﯾﺪ. اﯾﻦ ﭘﮋوﻫﺶ ﺑﻪ ﺻــﻮرت ﯾـﮏ ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ ﻣﻘﻄﻌـﯽ ـ ﺗﺤﻠﯿﻠـﯽ ﮔﺬﺷـﺘﻪﻧﮕﺮ روی 63
ﮐﻮدک ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﮐﻪ از ﺳــﺎل 4631 ﺗـﺎ ﭘﺎﯾـﺎن ﺳـﺎل 1831 ﺑـﻪ ﺑﯿﻤﺎرﺳـﺘﺎن ﮐﻮدﮐـﺎن ﺣﻀـﺮت ﻋﻠـﯽ
اﺻﻐﺮ)ع( ﻣﺮاﺟﻌﻪ ﮐﺮده ﺑﻮدﻧﺪ، اﻧﺠﺎم ﺷﺪ. اﻃﻼﻋﺎت ﺑﺎ اﺳﺘﻔﺎده از ﻧﺮماﻓﺰار SSPS ﺗﺠﺰﯾﻪ و ﺗﺤﻠﯿـﻞ ﮔﺮدﯾـﺪ. ﺑـﺮای
ﺗﻌﯿﯿﻦ ﻣﯿﺰان ﺑﻘﺎ از روش ﺟﺪول ﻋﻤﺮ)elbat efil( و ﺑﺮای ﻣﻘﺎﯾﺴﻪ ﻣﯿﺰان ﺑﻘﺎ در ﺗﺤﻠﯿﻞ 2 ﻣﺘﻐـﯿﺮه از آزﻣـﻮن gol
knar اﺳﺘﻔﺎده ﺷﺪ. ﺑﺮاﺳﺎس ﻧﺘﺎﯾﺞ ﺑﻪ دﺳﺖ آﻣﺪه ﺷﺎﯾﻊﺗﺮﯾﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری، ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری اﺳﮑﻠﺘﯽ و ﭘﺲ از آن ﺑﻪ ﺗﺮﺗﯿﺐ
ﭘﯿﮕﻤﺎﻧﺘﺎﺳﯿﻮن ﭘﻮﺳﺘﯽ، ﮐﻮﺗﺎﻫﯽ ﻗﺪ، ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﮐﻠﯿﻮی، ﻣﯿﮑﺮوﺳﻔﺎﻟﯽ و اﺧﺘﻼﻻت دﺳﺘﮕﺎه ﺗﻨﺎﺳﻠﯽ ﮐﻮدﮐﺎن ﭘﺴﺮ
ﺑﻮد. ﻣﯿﺰان ﺑﻘﺎی 5 ﺳﺎﻟﻪ ﻣﺒﺘﻼﯾﺎن 08% و ﺑﻘﺎی 01 ﺳﺎﻟﻪ 17% ﺑـﻮد. در ﺗﺤﻠﯿـﻞ 2 ﻣﺘﻐـﯿﺮه، ﺳـﻦ زﻣـﺎن ﺗﺸـﺨﯿﺺ،
ارﺗﺒﺎط ﻣﻌﻨﯽداری ﺑﺎ ﺑﻘﺎ داﺷــﺖ)600/0=P(. ﺷـﯿﻮع اﺧﺘـﻼﻻت ﮐﻠﯿـﻮی در ﭘﮋوﻫـﺶ ﺣـﺎﺿﺮ ﺑﯿﺶﺗـﺮ و در ﻣﻘـﺎﺑﻞ
ﻓﺮاواﻧﯽ ﻧﺴﺒﯽ ﮐﻮﺗﺎﻫﯽ ﻗﺪ، ﻣﯿﮑﺮوﺳﻔﺎﻟﯽ، اﺧﺘﻼﻻت ﭘﯿﮕﻤﺎﻧﺘﺎﺳﯿﻮن ﭘﻮﺳﺘﯽ و دﺳﺘﮕﺎه ﺗﻨﺎﺳﻠﯽ ﮐﻮدﮐﺎن ﭘﺴﺮ، ﮐﻢﺗــﺮ
از ﺳﺎﯾﺮ ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت ﺑﻮده اﺳﺖ. از ﻧﺘﺎﯾﺞ ﻗﺎﺑﻞ ﺗﻮﺟﻪ در ﭘﮋوﻫﺶ ﺣﺎﺿﺮ، ﻋﺪم ﺑﺮوز ﺑﺪﺧﯿﻤﯽ در ﻣﺒﺘﻼﯾﺎن ﺑﻮد.   
          
ﮐﻠﯿﺪواژهﻫﺎ:    1 – آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ     2 – ﺑﻘﺎ      3 – ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری ﻣﺎدرزادی      4 – ﻋﻮارض   
اﯾﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ ﺧﻼﺻﻪای اﺳﺖ از ﭘﺎﯾﺎن ﻧﺎﻣﻪ دﮐﺘﺮ ﻧﻮﯾﺪ آﻫﻨﭽﯽ و دﮐﺘﺮ روزﺑﻪ ﺳﺎدهدل ﺟﻬﺖ درﯾﺎﻓﺖ درﺟﻪ دﮐﺘﺮای ﭘﺰﺷﮑﯽ ﻋﻤﻮﻣﯽ ﺑﻪ راﻫﻨﻤﺎﯾﯽ دﮐﺘﺮ ﺷﻬﻼ اﻧﺼﺎری ﺳﺎل 0831 ﮐﻪ
در ﺳﺎل 3831 ﻣﻮرد ﺑﺎزﺑﯿﻨﯽ و اﺟﺮای ﻣﺠﺪد ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ. 
I( اﺳﺘﺎدﯾﺎر و ﻓﻮقﺗﺨﺼﺺ ﺑﯿﻤﺎریﻫﺎی ﺧﻮن و اﻧﮑﻮﻟﻮژی ﮐﻮدﮐﺎن، ﺑﯿﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺣﻀﺮت ﻋﻠﯽاﺻﻐﺮ)ع(، ﺧﯿﺎﺑـﺎن ﻇﻔـﺮ، داﻧﺸـﮕﺎه ﻋﻠـﻮم ﭘﺰﺷـﮑﯽ و ﺧﺪﻣـﺎت ﺑﻬﺪاﺷـﺘﯽ ـ درﻣـﺎﻧﯽ
اﯾﺮان.)*ﻣﻮﻟﻒ ﻣﺴﺌﻮل( 
II( دﺳﺘﯿﺎر رادﯾﻮﻟﻮژی، داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﮑﯽ و ﺧﺪﻣﺎت ﺑﻬﺪاﺷﺘﯽ ـ درﻣﺎﻧﯽ اﯾﺮان. 
III( ﭘﺰﺷﮏ ﻋﻤﻮﻣﯽ 
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اﯾﻦ ﺑﯿﻤﺎری ﺑ ــﻪ ﺻـﻮرت اﺗـﻮزوم ﻣﻐﻠـﻮب ﺑـﻪ ارث ﻣﯽرﺳـﺪ و 
ﺗﺎﮐﻨﻮن ﺟــﻬﺶ در ﺣﺪاﻗـﻞ 8 ژن، در ﺑـﺮوز آن ﻣﻮﺛـﺮ ﺷـﻨﺎﺧﺘﻪ 
ﺷﺪه اﺳﺖ ﮐﻪ ﺑﺎ ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ آﻣﯿﺰش ﺳﻠﻮلﻫﺎ)noisuf llec( ﺑـﻪ 8 
ﮔﺮوه)G-E، 2D، D و C-A( ﺗﻘﺴﯿﻢ ﺷﺪهاﻧﺪ.)3-1(  
    ﻣﯿـﺎﻧﮕﯿﻦ ﺳـﻦ در زﻣـﺎن ﺗﺸـﺨﯿﺺ ﺑﯿﻤـﺎری 01-5 ﺳــﺎل)7 
ﺳﺎل( ﺑﻮده و اﮔﺮ ﭼﻪ ﻣﺤﺪوده ﺳﻨﯽ ﺷﺮوع ﺑﯿﻤﺎری در ﭘﺴـﺮﻫﺎ 
از ﺗﻮﻟﺪ ﺗﺎ 03 ﺳـﺎﻟﮕﯽ و در دﺧﺘﺮﻫـﺎ ﺗـﺎ 84 ﺳـﺎﻟﮕﯽ ﻣﯽﺑﺎﺷـﺪ، 
ﺣﺪود 57% ﺑﯿﻤـﺎران در ﺳـﻦ 3 ﺗـﺎ 41 ﺳـﺎﻟﮕﯽ ﺗﺸـﺨﯿﺺ داده 
ﻣﯽﺷﻮﻧﺪ.)5-1(  
    ﺷﺎﯾﻊﺗﺮﯾﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎ در ﺑﯿﻤـﺎران ﻣﺒﺘـﻼ ﺑـﻪ ﻓـﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﺑـﻪ 
ﺗﺮﺗﯿﺐ ﺷﯿﻮع ﻋﺒﺎرﺗﻨﺪ از: ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری اﺳﮑﻠﺘﯽ )اﺳﺘﺨﻮان ﺷﺴــﺖ 
و رادﯾـﻮس(، اﺧﺘـﻼﻻت ﭘﯿﮕﻤﺎﻧﺘﺎﺳـﯿﻮن ﭘﻮﺳـﺘﯽ، ﮐﻮﺗـﺎﻫﯽ ﻗـﺪ، 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫـــﺎی ﺳـــﺮ)ﻣﯿﮑﺮوﻓﺘ ـــــﺎﻟﻤﯽ و ﻣﯿﮑﺮوﺳــــﻔﺎﻟﯽ(، 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﮐﻠﯿﻪ)ﻓﻘـﺪان، ﻫﯿﭙـﻮﭘـﻼزی، ﻧﻌـﻞ اﺳـﺒﯽ ﯾـﺎ ﮐﻠﯿـﻪ 
ﻧﺎﺑــﻪﺟﺎ( و ﻧﺎﻫﻨﺠـــﺎری دﺳﺘﮕــــﺎه ﺗﻨﺎﺳﻠــــﯽ در ﭘﺴــــﺮان 
)ﻫﯿﭙـﻮژﻧﯿﺘﺎﻟﯿـﺎ، ﺑﯿﻀـﻪ ﻧ ـــﺰول ﻧﮑــﺮده و ﻫﯿﭙﻮﺳــﭙﺎدﯾﺎس(. از 
ﯾﺎﻓﺘﻪﻫﺎی دﯾﮕﺮ ﮐﻪ ﺷﯿﻮع ﮐﻢﺗﺮی دارﻧﺪ ﻣﯽﺗﻮان ﺑﻪ ﻋﻘﺐﻣﺎﻧﺪﮔﯽ 
ذﻫﻨﯽ، اﺧﺘﻼﻻت ﮔﻮارﺷﯽ، ﻗﻠﺒﯽ، ﺷﻨﻮاﯾﯽ و ﻋﺼﺒﯽ اﺷﺎره ﮐﺮد. 
در ﺣﺪود 03% ﺑﯿﻤﺎران ﻧﯿﺰ ﻫﯿــﭻ ﯾﺎﻓﺘـﻪ ﻏـﯿﺮﻃﺒﯿﻌﯽ در ﻣﻌﺎﯾﻨـﻪ 
ﻧﺪارﻧﺪ.)9-6، 3-1(  
    در ﯾﺎﻓﺘـﻪﻫﺎی آزﻣﺎﯾﺸﮕﺎﻫـــﯽ، اﻏﻠـﺐ ﺗﺮوﻣﺒﻮﺳـﯿﺘﻮﭘﻨـﯽ ﯾ ــﺎ 
ﻟﮑﻮﭘﻨﯽ ﭘﯿـﺶ از ﭘﺎنﺳـﯿﺘﻮﭘﻨـﯽ ﻇـﺎﻫﺮ ﻣﯽﺷـﻮد ﮐـﻪ در ﻧـﻬﺎﯾﺖ 
آﭘﻼزی ﺷﺪﯾﺪ در ﺑﯿﻤﺎران رخ ﻣﯽدﻫﺪ.)4-1( ﺗﺸﺨﯿﺺ ﻗﻄﻌ ــﯽ ﺑـﺎ 
ﺑﺮرﺳﯽ ﺷﮑﺴﺖ ﮐﺮوﻣﻮزوﻣ ــﯽ)egakaerb-lamosomorhC( 
اﺳـﺖ ﮐـﻪ در آن از ﻟﻨﻔﻮﺳـﯿﺖﻫﺎی ﺧــﻮن ﻣﺤﯿﻄــﯽ اﺳــﺘﻔﺎده 
ﻣﯽﺷـﻮد و ﻣــﯿﺰان ﺷﮑﺴﺘﻪﺷــﺪن ﮐﺮوﻣﻮزومﻫــﺎ ﺑــﻪ ﻃــﻮر 
ﺧﻮدﺑـــﻪﺧﻮدی ﯾـــﺎ ﺑـــﺎ ﻣـــﻮاد ﮐﻼﺳـــﺘﻮژﻧﯿـــﮏ ﻣــــﺎﻧﻨﺪ 
دیاﭘﻮﮐﺴﯽﺑﻮﺗﺎن)BED( و ﻣﯿﺘﻮﻣﺎﯾﺴﯿﻦ C)CMM( ﺳ ــﻨﺠﯿﺪه 
ﻣﯽﺷﻮد.)31-01، 4-1(  
    ﭘﯿﻮﻧﺪ ﻣﻐﺰ اﺳﺘﺨﻮان، درﻣﺎن ﻗﻄﻌﯽ ﺑﯿﻤﺎران اﺳﺖ اﻣﺎ ﺑﻪ ﮐﺎر 
ﺑﺮدن اﺷﻌﻪ و ﺳﯿﮑﻠﻮﻓﺴﻔﺎﻣﯿــﺪ ﺑــــﺮای ﺣﻔـﻆ ﭘﯿﻮﻧـﺪ، اﺣﺘﻤـﺎل 
اﯾﺠـﺎد ﺑﺪﺧﯿﻤ ـــﯽ در آنﻫــﺎ را اﻓﺰاﯾــﺶ ﻣﯽدﻫــــﺪ. درﻣـــﺎن 
ﺟـﺎیﮔﺰﯾــﻦ ﺷﺎﻣـــﻞ اﺳـﺘﻔﺎده از آﻧـﺪروژنﻫـﺎ ﺑـﻮده ﮐ ــﻪ در 
ﺻـﻮرت ﻗﻄـــﻊ دارو، ﺑﯿﻤـــﺎران دﭼـــﺎر ﻋ ـــﻮد ﻣﯽﺷــﻮﻧﺪ و 
ﺑﺴﯿــﺎری از آنﻫـﺎ ﻧﯿــــﺰ در ﻧﻬﺎﯾـــﺖ ﺑـــﻪ آﻧــﺪروژنﻫــــﺎ 
ﻣﻘــﺎوم ﻣﯽﮔﺮدﻧــﺪ.)1و 2( ﻣﯿﺎﻧـــﻪ ﺑﻘﺎی ﭘﯿﺶﺑﯿﻨ ــﯽ ﺷـﺪه ﺑـﺮای 
اﯾــﻦ ﺑﯿﻤـ ـــﺎران 61 ﺳﺎﻟﮕـــﯽ ﺑـــﻮده و ﺗﻨﻬــــﺎ 52% آنﻫـــﺎ 
ﺑﻌــﺪ از 52 ﺳﺎﻟﮕــﯽ زﻧﺪه ﻣﯽﻣﺎﻧﻨﺪ.)2( ﻣﯿﺎﻧــﻪ ﺳــﻦ ﻓـﻮت ﻧﯿﺰ 
در اﯾـــﻦ ﺑﯿﻤـﺎران 31 ﺳﺎﻟﮕـــﯽ)3( ﻣﯽﺑﺎﺷـــﺪ و ﺑﺴﯿ ـــﺎری از 
آنﻫـــﺎ در ﺳـﻦ 01 ﺗـﺎ 02 ﺳﺎﻟﮕــﯽ ﺑـﻪ دﻧﺒـــﺎل ﻧﺎرﺳﺎﯾـ ــــﯽ 
ﺷﺪﯾـــﺪ ﻣﻐـــﺰ اﺳﺘﺨـــﻮان ﯾـﺎ ﻟﻮﺳـﻤﯽ ﺣـﺎد ﻣﯿﻠﻮﺑﻼﺳ ـــﺘﯿﮏ 
ﻣﯽﻣﯿﺮﻧﺪ.)1(  
    ﯾﮑﯽ از ﻋﻮارض آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ، اﺑﺘﻼ ﺑــﻪ ﻟﻮﮐﻤـﯽ اﺳـﺖ ﮐـﻪ 
در 01% ﻣﻮارد رخ ﻣﯽدﻫﺪ.)1، 2، 4و 71-41( ﺗﻮﻣﻮرﻫﺎی ﮐﺒ ــﺪی ﻧـﯿﺰ 
در 5% ﻣﻮارد ﺑــﺮوز ﻣﯽﮐﻨـﺪ و درﻣــﺎن ﺑــﺎ آﻧﺪروژنﻫﺎ ﺧﻄﺮ 
ﺑﺮوز آن را اﻓﺰاﯾﺶ ﻣﯽدﻫﺪ. ﺑﺪﺧﯿﻤﯽﻫﺎی دﯾﮕ ــﺮ در 5% ﻣـﻮارد 
دﯾﺪه ﻣﯽﺷﻮﻧﺪ و ﻣﯿﺰان ﺑﺮوز آنﻫﺎ در زﻧ ــﺎن 3 ﺑﺮاﺑـﺮ ﺑﯿﺶﺗـﺮ 
اﺳــﺖ.)2و 51( ﻫــﺪف از اﯾــﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌـــﻪ ﺑﺮرﺳـــﯽ ﺑ ــــﺎﻟﯿﻨﯽ و 
رادﯾﻮﻟﻮژﯾــﮏ ﮐﻮدﮐـﺎن ﻣﺒﺘـــﻼ ﺑـﻪ آﻧﻤـﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧـــﯽ و ﺗﻌﯿﯿـﻦ 
ﻣﯿـﺰان ﺑﻘﺎ و ﻋﻮاﻣﻞ ﻣﻮﺛﺮ ﺑﺮ آن و ﻋﻮارض ﻧﺎﺷــﯽ از ﺑﯿﻤـﺎری 
ﺑﻮده اﺳﺖ.  
 
روش ﺑﺮرﺳﯽ 
    اﯾـﻦ ﭘﮋوﻫـﺶ ﺑـﻪ ﺻـﻮرت ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪای ﻣﻘﻄﻌـﯽ ـ ﺗﺤﻠﯿﻠ ــﯽ و 
ﮔﺬﺷﺘﻪﻧﮕﺮ اﻧﺠﺎم ﺷﺪ و ﻃﯽ آن ﭘﺮوﻧﺪه ﺗﻤﺎم ﺑﯿﻤﺎران ﻣﺒﺘ ــﻼ ﺑـﻪ 
آﻧﻤـﯽ ﻓـﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﮐـﻪ از ﺳـﺎل 4631 ﺗـﺎ ﭘﺎﯾـﺎن ﺳـﺎل 1831، ﺑـﻪ 
ﺑﯿﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺣﻀﺮت ﻋﻠﯽاﺻﻐﺮ)ع( ﻣﺮاﺟﻌﻪ ﮐﺮده ﺑﻮدﻧ ــﺪ ﻣـﻮرد 
ﺑﺮرﺳﯽ ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ.  
    ﻣﻌﯿــﺎر ﺗﺸــﺨﯿﺺ آﻧﻤــﯽ ﻓــﺎﻧﮑﻮﻧﯽ، آزﻣــﺎﯾﺶ ﺷﮑﺴ ـــﺖ 
ﮐﺮوﻣﻮزوﻣــﯽ ﯾــﺎ وﺟــﻮد ﻫﻢزﻣــﺎن آﻧﻤ ــــﯽ آﭘﻼﺳـــﺘﯿﮏ و 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﻣﺮﺑﻮط ﺑﻪ آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﺑﻮده اﺳﺖ ﮐﻪ ﻫﺮ ﯾ ــﮏ 
از 2 ﻣﻌﯿﺎر ذﮐﺮ ﺷﺪه، در ﻧﯿﻤﯽ از ﺑﯿﻤﺎران وﺟﻮد داﺷــﺖ. ﻋﻠـﺖ 
اﻧﺠـﺎم ﻧﺸـﺪن آزﻣـﺎﯾﺶ ﺷﮑﺴـــﺖ ﮐﺮوﻣﻮزوﻣــﯽ در ﺗﻤــــﺎم 
ﻣﻮارد، ﻫﺰﯾﻨﻪ ﺳﻨﮕﯿﻦ و ﭘﺎﯾﯿﻦ ﺑﻮدن ﺗﻮان اﻗﺘﺼــﺎدی ﺑﺮﺧـﯽ از 
ﺑﯿﻤﺎران ﯾـﺎ ﻋـﺪم اﻣﮑـﺎن اﻧﺠـﺎم ﺷـﺪن آن در زﻣـﺎن ﺗﺸـﺨﯿﺺ 
ﺑﯿﻤﺎری ﺑﻮده اﺳﺖ.  
    ﻣﻮارد ﻣﻄﺮح ﮐﻨﻨﺪه آﻧﻤﯽ آﭘﻼﺳﺘﯿﮏ ﻋﺒﺎرت ﺑﻮدﻧﺪ از: ﺗﻌ ــﺪاد 
ﻣﻄﻠـﻖ ﻧﻮﺗﺮوﻓﯿـﻞ ﮐﻢﺗـﺮ از 0001 ﻋـﺪد در ﻣﯿﮑﺮوﻟﯿـﺘﺮ، ﻣﻘ ــﺪار 
ﺑﺮرﺳﯽ ﺑﺎﻟﯿﻨﯽ و ﺑﻘﺎی 63 ﮐﻮدک                                                                                                                     دﮐﺘﺮ ﺷﻬﻼ اﻧﺼﺎری و ﻫﻢﮐﺎران 
71ﺳﺎل دوازدﻫﻢ/ ﺷﻤﺎره 54/ ﺑﻬﺎر 4831                                                                                  ﻣﺠﻠﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﮑﯽ اﯾﺮان                    
ﻫﻤـﻮﮔﻠﻮﺑﯿـــﻦ ﮐﻢﺗـــﺮ از 01 ﮔـــﺮم در دﺳﯽﻟﯿﺘـــﺮ و ﺗﻌ ــﺪاد 
ﭘﻼﮐﺖ ﮐﻢﺗـﺮ از 000/001 در ﻣﯿﮑﺮوﻟﯿـﺘﺮ در ﺧـﻮن ﻣﺤﯿﻄـﯽ و 
ﻣﻐــﺰ اﺳﺘﺨـ ــــﻮان ﻫﯿﭙــﻮﭘﻼﺳﺘﯿــــﮏ در آﺳﭙﯿﺮاﺳﯿــــﻮن و 
ﺑﯿﻮﭘﺴﯽ.  
    ﺗﻤـﺎم ﺑﯿﻤـﺎران ﻓﺎﻧﮑﻮﻧـــﯽ ﭘــــﺲ از ﺗﺸﺨﯿــــﺺ ﺗﺤــــﺖ 
درﻣــﺎن ﺑﺎ آﻧﺪروژن و ﭘﺮدﻧﯿﺰون ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺘ ــﻪ ﺑﻮدﻧـﺪ. در اﯾـﻦ 
ﺑﺮرﺳـــﯽ اﻃﻼﻋـﺎت ﻣـــﻮرد ﻧﯿـــﺎز ﮐـﻪ ﺷــﺎﻣﻞ ﻣﺸــﺨﺼﺎت 
زﻣﯿﻨﻪای، ﯾﺎﻓﺘ ــﻪﻫﺎی ﺑـﺎﻟﯿﻨﯽ، رادﯾﻮﻟـﻮژﯾـــﮏ، آزﻣﺎﯾﺸﮕﺎﻫـــﯽ، 
ﻣﯿـــﺰان ﺑﻘـــﺎ و ﻋـﻮارض ﺑﯿﻤـﺎری و ﺳﺮﻧﻮﺷــــﺖ ﻧﻬﺎﯾــــﯽ 
ﺑﯿﻤـﺎران ﺑـــﻮد از ﭘﺮوﻧـــﺪه آنﻫــــﺎ ﺟﻤــﻊآوری ﺷــﺪ و در 
ﻓﺮمﻫﺎی ﻣﺨﺼـﻮص وارد ﮔﺮدﯾــ ـــﺪ. ﭘـﯽﮔﯿـــﺮی ﺑﯿﻤـﺎران ﺗـﺎ 
ﭘﺎﯾﺎن ﺳﺎل 2831 اداﻣــﻪ ﯾﺎﻓـــﺖ ﺗـﺎ ﺑـــﻪ آﺧﺮﯾـﻦ ﺑﯿﻤـﺎر وارد 
ﺷﺪه در ﻃﺮح ﺣﺪاﻗﻞ 1 ﺳﺎل ﻓﺮﺻﺖ ﺣﻀــﻮر در ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ داده 
ﺷﻮد.  
    در ﻧﻬﺎﯾــــﺖ 63 ﺑﯿﻤـــﺎر ﭘــــﺲ از ﺑـ ــــﻪ دﺳـــﺖ آوردن 
ﺷﺮاﯾـــﻂ ذﮐـــﺮ ﺷـــﺪه ﻣـــﻮرد ﺑﺮرﺳــــﯽ ﻗـﺮار ﮔﺮﻓﺘﻨـﺪ و 
اﻃﻼﻋـﺎت ﺑـﺎ ﻧﺮماﻓــﺰار SSPS ﺗﺠﺰﯾــﻪ و ﺗﺤﻠﯿــﻞ ﺷــــﺪ. در 
ﺑﺮرﺳــﯽ ﻧﺘـﺎﯾﺞ از ﺷـﺎﺧﺺﻫﺎی ﻓﺮاواﻧـﯽ ﻧﺴـﺒﯽ، ﻣﯿﺎﻧﮕﯿـ ـــﻦ، 
اﻧﺤــﺮاف ﻣﻌﯿﺎر، ﺧﻄــــﺎی ﻣﻌﯿـﺎر، ﺑﻘــﺎی ﺗﺠﻤﻌـــﯽ و ﻣـﯿﺰان 
ﺧﻄﺮ etar drazaH اﺳﺘﻔﺎده ﮔﺮدﯾــﺪ و ﺑــﺮای ﺗﻌﯿﯿــﻦ ﻣـﯿﺰان 
ﺑﻘـﺎ روش ﺟـــﺪول ﻋﻤـــﺮ)elbat efil( و ﺟﻬـــﺖ ﻣﻘﺎﯾﺴـ ـــﻪ 
ﻣﯿﺰان ﺑﻘﺎ در ﺗﺤﻠﯿﻞ 2 ﻣﺘﻐﯿﺮه، آزﻣﻮن knar gol ﺑﻪ ﮐﺎر ﺑــﺮده 
ﺷﺪ.   
 
ﻧﺘﺎﯾﺞ 
    از 63 ﺑﯿﻤﺎر ﺑﺮرﺳﯽ ﺷﺪه، 22 ﻣﻮرد ﭘﺴﺮ)16%( و 41 ﻣﻮرد 
دﺧﺘﺮ)93%( ﺑﻮدﻧﺪ و ﻧﺴﺒﺖ ﭘﺴﺮ ﺑﻪ دﺧﺘﺮ 3/1 ﺑ ــﻪ دﺳـﺖ آﻣـﺪ. 
ﻣﯿـﺎﻧﮕﯿﻦ ﺳـﻦ در زﻣـﺎن ﺗﺸـﺨﯿﺺ 2/7 ﺳــﺎل)51/8-53/6( و 
ﭘﺎﯾﯿﻦﺗﺮﯾﻦ و ﺑﺎﻻﺗﺮﯾﻦ ﺳﻦ در زﻣﺎن ﺗﺸــﺨﯿﺺ ﺑـﻪ ﺗﺮﺗﯿـﺐ 2 و 
31 ﺳﺎﻟﮕﯽ ﺑﻮده اﺳﺖ.  
    ﺷﺎﯾﻊﺗﺮﯾﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری ﻣﺎدرزادی، ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری اﺳﮑﻠﺘﯽ و ﭘ ــﺲ 
از آن اﺧﺘــﻼﻻت ﭘﯿﮕﻤﺎﻧﺘﺎﺳــﯿﻮن ﭘﻮﺳ ــــﺘﯽ، ﮐﻮﺗـــﺎﻫﯽ ﻗـــﺪ، 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫـﺎی ﮐﻠﯿـﻮی، ﻣﯿﮑﺮوﺳـﻔﺎﻟﯽ و ﻧﺎﻫﻨﺠـﺎری دﺳ ـــﺘﮕﺎه 
ﺗﻨﺎﺳﻠﯽ ﺑﻮد)ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 1(.  
ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 1- ﻓﺮاواﻧﯽ و ﻓﺮاواﻧﯽ ﻧﺴﺒﯽ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﻣﺎدرزادی 
در ﻣﺒﺘﻼﯾﺎن ﺑﻪ آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﺑﻪ ﺗﺮﺗﯿﺐ ﺷﯿﻮع 
 1- ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی اﺳﮑﻠﺘﯽ)1(: )91(35% 
ﻓﻘﺪان )9(52% اﻧﮕﺸﺖ ﺷﺴﺖ: )71(84% 
ﻫﯿﭙﻮﭘﻼﺳﺘﯿﮏ)4(11%  
ﺳﻪﺑﻨﺪی)3(8%  
اﺿﺎﻓﯽ)2(5/5%  
 اﺳﺘﺨﻮان رادﯾﻮس)3(8% 
ﻓﻘﺪان)2(5/5%  
ﻫﯿﭙﻮﭘﻼﺳﺘﯿﮏ)1(8/2%  
 2- اﺧﺘﻼﻻت ﭘﯿﮕﻤﺎﻧﺘﺎﺳﯿﻮن ﭘﻮﺳﺘﯽ: )81(05% 
 3- ﮐﻮﺗﺎﻫﯽ ﻗﺪ erutats trohS:)71(74% 
 4- اﺧﺘﻼﻻت ﮐﻠﯿﻮی)2(:)51(24% 
ﮐﻠﯿﻪ ﻧﺎ ﺑﻪ ﺟﺎ )9(52%  
ﻫﯿﭙﻮﭘﻼﺳﺘﯿﮏ )6(71%  
ﻓﻘﺪان )5(41%  
 5- ﻣﯿﮑﺮوﺳﻔﺎﻟﯽ: )9(52% 
 6- اﺧﺘﻼﻻت دﺳﺘﮕﺎه ﺗﻨﺎﺳﻠﯽ ﭘﺴﺮاﻧﻪ: )9(71% 
ﺑﯿﻀﻪ ﻧﺰول ﻧﮑﺮده )3(31%  
ﻫﯿﭙﻮﺳﭙﺎدﯾﺎس )1(4%  
7- اﺧﺘﻼﻻت دﺳﺘﮕﺎه ﺗﻨﺎﺳﻠﯽ دﺧﺘﺮان)آژﻧﺰی رﺣﻢ( )1(7% 
8- ﺑﺪون ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری ﻣﺎدرزادی) ﺑﻪ ﺟﺰ ﮐﻮﺗﺎﻫﯽ ﻗﺪ و اﺧﺘﻼل ﭘﻮﺳﺘﯽ( )9(52% 
 
در 6 ﻣـﻮرد)61%( در ﺧـﺎﻧﻮاده ﺑﯿﻤـﺎر ﺳـﺎﺑﻘﻪ آﻧﻤـﯽ ﻓــﺎﻧﮑﻮﻧﯽ 
وﺟﻮد داﺷــﺖ و ﭘـﺪر و ﻣـﺎدر 21 ﺑﯿﻤـﺎر)33%( ﺑـﺎ ﻫـﻢ ﻧﺴـﺒﺖ 
ﻓــﺎﻣﯿﻠﯽ داﺷﺘﻨــــﺪ. ﺷﺎﯾﻊﺗﺮﯾـــﻦ ﺷـــﮑﺎﯾﺖ ﺑـــﺎﻟﯿﻨﯽ، رﻧـــﮓ 
ﭘﺮﯾﺪﮔﯽ)13%( ﺑﻮد)ﻣﯿﺎﻧﮕﯿﻦ ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿـﻦ 9/7 و ﻣﯿـﺎﻧﮕﯿﻦ ﻣﻘـﺪار 
درﺻــﺪ رﺗﯿﮑﻮﻟﻮﺳــﯿﺖ اﺻــﻼح ﺷ ــــﺪه 8/0( و ﺑﻌـــﺪ از آن 
ﺧﻮنرﯾﺰی از ﺑﯿﻨﯽ و ﺧﺴــﺘﮕﯽ در 12% ﻣـﻮارد ﻋﻠـﺖ ﻣﺮاﺟﻌـﻪ 
ﺑﻮده اﺳﺖ.  
    ﻣﯿﺎﻧـــﻪ ﺳــــﻦ ﺑﻘـــﺎ در اﯾـــــﻦ ﺗﺤﻘﯿـــﻖ 5/11 ﺳــﺎﻟﮕﯽ، 
ﻣﯿﺎﻧﮕﯿــﻦ ﺳـــﻦ ﻣـــﺮگ ﺑﯿﻤــﺎران 5/01 ﺳﺎﻟﮕـــﯽ، ﻣﯿــــﺰان 
ﺑﻘـﺎی 5 ﺳـﺎﻟﻪ 08% و ﺑﻘـﺎی 01 ﺳـﺎﻟﻪ 17% ﺑـﻪ دﺳ ـــﺖ آﻣــﺪ. 
اﻃﻼﻋـﺎت ﺑﯿﺶﺗـــﺮ در ﻓﺎﺻﻠﻪﻫــﺎی 1 ﺳــﺎل ﺑــﺎ اﺳ ــﺘﻔﺎده از 
ﺟـﺪول ﻋﻤــــﺮ)lairutca( و ﻧﻤــــﻮدار ﮐـﺎﭘـﻼن ﻣـﺎﯾﺮ ﺑﻘـﺎ در 
ﺟﺪول ﺷﻤ ـــﺎره 2 و ﻧﻤــﻮدار ﺷﻤـــﺎره 1 ﻧﺸـﺎن داده ﺷـــﺪه 
اﺳﺖ.  
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ﻧﻤﻮدار ﺷﻤﺎره 1- ﺑﺮآورد ﻣﯿﺰان ﺑﻘﺎ در آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ در ﺑﯿﻤﺎرﺳﺘﺎن 
ﺣﻀﺮت ﻋﻠﯽاﺻﻐﺮ)ع( 
 
    در ﺗﺠﺰﯾـﻪ و ﺗﺤﻠﯿـﻞ 2 ﻣﺘﻐﯿ ـــﺮه و ﺑـﺎ اﺳﺘﻔــﺎده از آزﻣـﻮن 
knar gol، اﺧﺘـﻼف ﻣـﯿﺰان ﺑﻘـﺎ در 2 ﮔـﺮوه ﺟﻨﺴـﯽ از ﻧﻈــﺮ 
آﻣﺎری ﻣﻌﻨﯽدار ﻧﺒﻮد)29/0=P(. ﺳﻦ زﻣﺎن ﺗﺸﺨﯿـﺺ ﺑﯿﻤـﺎری،  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﻧﻤﻮدار ﺷﻤﺎره 2- ﺑﺮآورد ﻣﯿﺰا ن ﺑﻘﺎ در آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﺑﺮاﺳﺎس ﺳﻦ 
زﻣﺎن ﺗﺸﺨﯿﺺ 
 
ارﺗﺒـﺎط آﻣـﺎری ﻣﻌﻨـﯽداری ﺑـﺎ ﺑﻘـﺎ داﺷـﺖ)600/0=P( ﺑﺪﯾ ـــﻦ 
ﺻﻮرت ﮐﻪ ﺑﯿﻤﺎران ﺑﺎ ﺳﻦ زﻣﺎن ﺗﺸﺨﯿﺺ ﮐﻢﺗ ــﺮ از 01 ﺳـﺎل، 
ﺑﻘﺎی ﺑﯿﺶﺗﺮی ﻧﺴﺒﺖ ﺑﻪ ﺳﺎﯾﺮ ﺑﯿﻤﺎران داﺷﺘﻨﺪ)ﻧﻤﻮدار ﺷﻤﺎره 2(. 
ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 2- ﻣﺤﺎﺳﺒﻪ ﻣﯿﺰان ﺑﻘﺎی ﺗﺠﻤﻌﯽ و ﻣﯿﺰان ﺧﻄﺮ ﺑﺮای ﻓﻮاﺻﻞ زﻣﺎﻧﯽ 1 ﺳﺎﻟﻪ ﺑﻪ روش ﺟﺪول ﻋﻤﺮ lairutcA 
ﻓﺎﺻﻠﻪ 
زﻣﺎﻧﯽ )ﺳﺎل( 
ﺗﻌﺪاد ﻣﻮاردی ﮐﻪ ﻓﺎﺻﻠﻪ 
زﻣﺎﻧﯽ را ﺷﺮوع ﮐﺮده ﺑﻮدﻧﺪ 
ﺗﻌﺪاد ﻣﻮارد از 
دﺳﺖرﻓﺘﻪ 
ﺗﻌﺪاد ﻣﻮارد 
ﻓﻮت 
ﺑﻘﺎی ﺗﺠﻤﻌﯽ 
)درﺻﺪ( 
ﺧﻄﺎی ﻣﻌﯿﺎر 
ﺑﻘﺎی ﺗﺠﻤﻌﯽ 
ﻣﯿﺰان ﺧﻄﺮ)%( 
)etar drazaH( 
ﺧﻄﺎی ﻣﻌﯿﺎر 
ﻣﯿﺰان ﺧﻄﺮ 
50/0 90/0 84/0 3/19 3 3 63 1-0 
0 0 84/0 3/19 0 5 03 2-1 
0 0 84/0 3/19 0 4 52 3-2 
50/0 50/0 60/0 5/68 1 4 12 4-3 
0 0 60/0 5/68 0 1 61 5-4 
70/0 80/0 80/0 08 1 4 51 6-5 
11/0 11/0 11/0 4/17 1 1 01 7-6 
0 0 11/0 4/17 0 2 8 8-7 
0 0 11/0 4/17 0 2 6 9-8 
0 0 11/0 4/17 0 2 4 01-9 
0 0 11/0 4/17 0 1 2 11-01 
0 0 11/0 4/17 0 1 1 21-11 
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ﻫﯿﭻ ﯾﮏ از ﻋﻮارض آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﻣ ــﺎﻧﻨﺪ ﻟﻮﮐﻤـﯽ، ﺗﻮﻣﻮرﻫـﺎی 
ﮐﺒﺪی در ﺑﯿﻤﺎران ﺑﺮرﺳﯽ ﺷﺪه ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻧﮕﺮدﯾﺪ. 
 
ﺑﺤﺚ 
    در اﯾﻦ ﭘﮋوﻫﺶ ﻓﺮاواﻧﯽ ﻧﺴﺒﯽ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﻣﺎدرزادی در 
ﻣﺒﺘﻼﯾﺎن ﺑﻪ آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﺑﺎ ﺳﺎﯾﺮ ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت اﻧﺠﺎم ﺷﺪه ﻣ ــﻮرد 
ﻣﻘﺎﯾﺴﻪ ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ)ﺟﺪول ﺷــﻤﺎره 3(. ﻧﮑﺘـﻪ ﻗـﺎﺑﻞ ﺗﻮﺟـﻪ در اﯾـﻦ 
ﻣﻘﺎﯾﺴـﻪ، ﺷـﯿﻮع ﺑﯿﺶﺗـﺮ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫـﺎی ﮐﻠﯿــﻮی در ﻣﻄﺎﻟﻌــﻪ 
ﺣـﺎﺿﺮ ﻧﺴـﺒﺖ ﺑـﻪ ﻣـﻮارد ﮐﻢﺗـﺮ ﮐﻮﺗـﺎﻫﯽ ﻗـﺪ، ﻣﯿﮑﺮوﺳــﻔﺎﻟﯽ، 
اﺧﺘﻼﻻت ﭘﯿﮕﻤﺎﻧﺘﺎﺳــﯿﻮن ﭘﻮﺳـﺘﯽ و دﺳـﺘﮕﺎه ﺗﻨﺎﺳـﻠﯽ ﭘﺴـﺮاﻧﻪ 
ﺑﻮده اﺳﺖ.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
    در ﺳﺎﯾــﺮ ﻣ ــﻮارد ﻧﺘـﺎﯾﺞ ﺑـﻪ دﺳـﺖ آﻣـﺪه ﺑـﺎ ﻧﺘـﺎﯾﺞ ﺳـﺎﯾﺮ 
ﺗﺤﻘﯿﻘﺎت ﻣﻄﺎﺑﻘﺖ داﺷـﺖ. ﻣﯿـﺎﻧﮕﯿﻦ ﺳـﻦ زﻣـﺎن ﺗﺸـﺨﯿﺺ)2/7 
ﺳـﺎﻟﮕﯽ( و ﻧﺴـﺒﺖ اﺑﺘـﻼ ﭘﺴـﺮ ﺑـﻪ دﺧـﺘﺮ)3/1( ﻧـﯿﺰ ﻣﺸـﺎﺑﻪ ﺑـﺎ 
ﯾﺎﻓﺘﻪﻫﺎی ﺳﺎﯾــﺮ ﻣﻄﺎﻟﻌـﺎت ﺑـﻮد.)2(  
    در ﺑﺮرﺳـــﯽ آﻟﺘــــﺮ و ﻫﻢﮐـــﺎران ﻣﯿــــــﺰان ﺑﻘــــﺎی 5 
ﺳﺎﻟــﻪ 29%)81( و در ﻣﻄﺎﻟﻌــﻪ ﮐﻮﺗﻠــﺮ و ﻫﻢﮐﺎراﻧــﺶ ﻣﯿــﺰان 
ﺑﻘﺎی 5 ﺳﺎﻟﻪ ﻣﺒﺘﻼﯾ ــﺎن ﺑـﻪ آﻧﻤـﯽ ﻓـﺎﻧﮑﻮﻧﯽ 5/49% و ﺑﻘـﺎی 01 
ﺳﺎﻟﻪ 38% ﮔﺰارش ﺷﺪه اﺳﺖ.)91( ﻣﯿﺰان ﺑﻘﺎی ﮐﻢﺗﺮ در ﭘﮋوﻫﺶ 
ﺣـﺎﺿﺮ)5 ﺳـﺎﻟﻪ 08% و 01 ﺳـﺎﻟﻪ 17%( را در ﻣﻘﺎﯾﺴـــﻪ ﺑـ ـــﺎ 
ﻣﻮارد ﻓــﻮق ﺷﺎﯾـــﺪ ﺑﺘـــﻮان ﺑـﺎ ارﺟـﺎﻋﯽ ﺑـﻮدن ﺑﯿﻤﺎرﺳـﺘﺎن 
ﺣﻀــﺮت ﻋﻠﯽاﺻﻐـ ـــﺮ در ارﺗﺒـﺎط داﻧﺴـــﺖ. ﻣﯿـــﺰان اﻧﺠـﺎم 
ﺷﺪن ﭘﯿﻮﻧﺪ ﻣﻐ ــﺰ اﺳـﺘﺨﻮان در ﭘﮋوﻫـﺶ ﺣـﺎﺿﺮ ﮐﻢﺗـﺮ ﺑـﻮده 
اﺳﺖ.  
    در ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ ﺣﺎﺿﺮ ﺑﯿﻤﺎراﻧﯽ ﮐﻪ ﺳﻦ زﻣـﺎن ﺗﺸـﺨﯿﺺ آنﻫـﺎ 
ﮐﻢﺗﺮ از 01 ﺳﺎل ﺑﻮد، ﻧﺴﺒﺖ ﺑﻪ ﺳﺎﯾﺮ ﺑﯿﻤﺎران ﺑﻘﺎی ﺑﯿﺶﺗــﺮی 
داﺷﺘﻨﺪ ﮐﻪ در ﻫﯿﭻ ﯾﮏ از ﻣﻘﺎﻻت ﺑﻪ آن اﺷﺎره ﻧﺸﺪه اﺳـﺖ. در 
ﻣﻮاردی ﮐﻪ درﻣﺎن زودﺗﺮ ﺷﺮوع ﺷﻮد از ﺗﺸﺪﯾﺪ آﭘﻼزی ﻣﻐ ــﺰ 
اﺳﺘﺨﻮان ﮐﻪ ﻋﻠــﺖ اﺻﻠـﯽ ﻣـﺮگ در آنﻫـﺎ اﺳـﺖ ﭘﯿـﺶﮔـﯿﺮی 
ﻣﯽﺷﻮد.)3(  
    از ﻧﺘﺎﯾﺞ ﻗﺎﺑﻞ ﺗﻮﺟﻪ در ﭘﮋوﻫﺶ ﺣﺎﺿﺮ، ﻋﺪم ﺑﺮوز ﻋ ــﻮارض 
آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﻣﺎﻧﻨﺪ ﻟﻮﮐﻤﯽ، ﺗﻮﻣﻮرﻫﺎی ﮐﺒ ــﺪی و ﺑﺪﺧﯿﻤﯽﻫـﺎی 
دﯾﮕﺮ ﺑﻮده اﺳﺖ. ﻣﯿﺎﻧﮕﯿﻦ ﺳــﻦ اﺑﺘـﻼ ﺑــﻪ ﻟﻮﮐﻤـﯽ 41 ﺳ ــﺎل)1( 
و ﺗﻮﻣﻮرﻫـﺎی ﮐﺒـﺪی 61 ﺳـﺎﻟﮕﯽ ﻣﯽﺑﺎﺷـﺪ)2( ﮐـﻪ در ﻣﻄﺎﻟﻌ ـــﻪ 
ﺣﺎﺿﺮ 03% ﺑﯿﻤﺎران ﺳﻦ ﺑﺎﻻی 41 ﺳﺎل و 01% ﺳﻦ ﺑﺎﻻی 61  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﺳﺎل داﺷﺘﻨﺪ و ﻣﺴﻦﺗﺮﯾﻦ آنﻫﺎ در ﭘﺎﯾـﺎن ﭘـﯽﮔـﯿﺮی 02 ﺳـﺎﻟﻪ 
ﺑﻮده اﺳــﺖ. اﯾــﻦ اﻣـﺮ ﻣﯽﺗﻮاﻧـﺪ ﻧﺎﺷﯽ از 2 ﻋﻠـﺖ ﺑﺎﺷـﺪ، اول  
آن ﮐﻪ در اﯾــﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ ﺗﻨﻬـ ـــﺎ ﮐﻮدﮐـﺎن ﺑـﺎ ﺳـﻦ ﺗﺸﺨﯿـــﺺ 
ﮐﻢﺗﺮ از 51 ﺳﺎل ﺑﺮرﺳﯽ ﺷﺪهاﻧــﺪ، در ﺣﺎﻟــــﯽ ﮐـﻪ ﺷﺎﻧـــﺲ 
ﺑـﺮوز ﻋـﻮارض در ﻣﺒﺘﻼﯾـــﺎﻧﯽ ﮐــﻪ ﺑﻌــﺪ از دوران ﮐﻮدﮐــﯽ 
ﺗﺸﺨﯿﺺ داده ﺷﺪهاﻧﺪ ﺑﯿ ــﺶ از ﺳـﺎﯾﺮﯾﻦ اﺳـﺖ و دوم آن ﮐـﻪ 
اﺣﺘﻤﺎل وﻗ ــﻮع ﺗﻤـﺎم ﻋـﻮارض ﺑـﻪ وﯾـﮋه ﺑﺪﺧﯿﻤﯽﻫـﺎی ﻏـﯿﺮ از 
ﻟﻮﮐﻤﯽ و ﺗﻮﻣﻮرﻫﺎی ﮐﺒﺪی ﺑﺎ ﺑﯿﺶﺗﺮ ﺷﺪن زﻣﺎن ﭘــﯽﮔـﯿﺮی و 
اﻓﺰاﯾـﺶ ﺳـﻦ ﺑﯿﻤـﺎران و ورود آنﻫـﺎ ﺑـﻪ دوران ﻣﯿﺎنﺳ ـــﺎﻟﯽ 
اﻓﺰاﯾﺶ ﻣﯽﯾﺎﺑﺪ.  
    ﺑﺎ ﺗﻮﺟــﻪ ﺑــــﻪ ﻧﮑـــﺎت ذﮐـــﺮ ﺷـﺪه، ﺟـﻬﺖ ﺑﺮرﺳـﯽ اﯾـﻦ 
ﻓﺮﺿﯿﻪ ﮐﻪ ﺷﺎﯾﺪ ﺑﯿﻤﺎران اﯾﺮاﻧــﯽ اﺳﺘﻌــــﺪاد ﮐﻢﺗـــﺮی ﺑـﺮای 
اﺑﺘﻼ ﺑﻪ ﻋﻮارض آﻧﻤ ــﯽ ﻓـﺎﻧﮑﻮﻧﯽ داﺷـﺘﻪ ﺑﺎﺷـﻨﺪ، اﻧﺠـﺎم ﺷـﺪن 
ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 3- ﻣﻘﺎﯾﺴﻪ ﻓﺮاواﻧﯽ ﻧﺴﺒﯽ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎریﻫﺎی ﻣﺎدرزادی آﻧﻤﯽ ﻓﺎﻧﮑﻮﻧﯽ ﭘﮋوﻫﺶ ﺣﺎﺿﺮ، ﺑﺎ ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت ﺧﺎرﺟﯽ 
ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ ﺣﺎﺿﺮ relivreK و ﻫﻢﮐﺎر)6( nahtaN و ﻫﻢﮐﺎر)2( ztiwokhcsiT و ﻫﻢﮐﺎر)3( ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری               ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ 
35 66-94 46 17% اﺳﮑﻠﺘﯽ 
05 97-36 26 46% ﭘﯿﮕﻤﺎن ﭘﻮﺳﺘﯽ 
74 06-45 95 36% ﮐﻮﺗﺎﻫﯽ ﻗﺪ 
52 73 62 83% ﻣﯿﮑﺮوﺳﻔﺎﻟﯽ 
24 03 42 43% ﮐﻠﯿﻮی 
71 53 93 02% ﺗﻨﺎﺳﻠﯽ ﭘﺴﺮاﻧﻪ 
52 03 41 03% ﺑﺪون ﻧﺎﻫﻨﺠﺎری 
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Clinical and Survival Investigation of 36 Children with Fanconi
Anemia
                                   I                                II                                II                               III
*Sh. Ansari, MD    N. Ahanchi, MD    M. Hashemi, MD   R. Sadehdel, MD
Abstract
    Fanconi anemia is the most prevalent form of inherited aplastic anemia which is characterized by
progressive bone marrow failure, congenital anomalies and cancer susceptibility. Common anomalies
are skeletal abnormalities, skin pigmentation disorder, short stature, head abnormalities, kidney and
gonad disorders respectively. Complications of fanconi anemia include: leukemia due to defective
DNA repair in approximately 10% of patients, liver tumors in 5% and cancers (except leukemia and
liver tumors) in 5%. In addition to clinical and radiologic investigation of children with fanconi
anemia, survival, prognostic factors and complications of disease were also determined. This
retrospective analytic cross-sectional study was carried out on 36 patients with fanconi anemia who
were diagnosed in Ali Asghar Children Hospital from 1985-2002. Data was analyzed by SPSS
software and log rank test was used to determine survival, life table and prognostic factors. Skeletal
abnormalities were the most common congenital anomalies and other anomalies were skin
pigmentation disorder, short stature, kidney disorder, microcephaly and male genital disorder
respectively. 5 and 10-year survival rates of patients with fanconi anemia were 80% and 71%
respectively. In bivariate analysis, the age at diagnosis correlated with survival rate significantly
(P=0.006) and patients with age less than 10 years at diagnosis had more survival rate than others.
In our study, The prevalence of kidney disorder as a congenital anomaly is more than other
investigations and the frequency of short stature, microcephaly, skin pigmentation and male genitalia
disorder is less than others. One of the considerable results of this research was the absence of
neoplastic complication in our patients.
Key Words:   1) Fanconi Anemia    2) Survival    3) Congenital Anomaly
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